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Kearns-Sayre sendromu; Kronik-progresif, eksternal oftalmopleji ve pigmenter retina 
dejenerasyonu ile karakterize, 20 yaşından önce bulgu veren, mitokondriyal bir 
hastalıktır. Kearns-Sayre sendromlu hastalarda; potansiyel aspirasyon riski, zayıf 
faringeal kas kontrolü ve oral sekresyonlara bağlı hava yolu komplikasyonları 
nedeniyle, genel anestezi uygulaması dikkatli bir şekilde yürütülmelidir. Kalp iletim 
defektleri de hastalığın sık görülen ve önlenebilen ölümcül komplikasyonlarındandır. 
Bu sunuda; Kearns-Sayre sendromlu bir hastaya olan anestezik yaklaşımımızı sunmayı 
amaçladık. 
Anahtar sözcükler: Genel anestezi, TİVA, Kearns-Sayre sendromu 
SUMMARY 
Kearns-Sayre syndrome is a mitochondrial dissease characterized by a triad of features 
including oncet in persons younger than 20 years, chronic progressive external 
ophtalmoplegia and pigmentary degeneration of retina. In patient with Kearns-Sayre 
syndrome, General anesthetic management should be carefully implemented in 
consideration of the potantial risk of aspiration and air-way complications due to poor 
pharyngeal muscle control and oral secretions. Cardiac conduction defects are 
significant and preventable cause of mortality. Here we aimed to report our anesthetic 
management of a patient with Kearns- Sayre syndrome. 




talığın  özgün  triadı;  eksternal  oftalmopleji,  retinitis 
pigmentosa ve kalp ileti kusurudur (3). Ancak daha sonra 
bu özellikler modifiye edilmiş ve hastalığın  tipik özellik‐
leri  içerisine 20 yaşından önce bulguların  çıkması da  ek‐
lenmiştir  (1,3).  Eksiklikler  sporadik  olarak  görülür. 
Mendel yasalarına göre kalıtım  söz konusu değildir. Da‐
ğılımında  cins  ve  ırksal  farklılık  görülmez.  Sendromun 
patojenezinde;  mitokondriyal  disfonksiyon  ve  oksidatif 
fosforilizasyonun  yapılamaması  sonucu  dokuların  enerji 
gereksinimlerinin  karşılanamaması  rol  oynar.  Bu  yok‐









Kearns‐Sayre  sendromlu  hastalarda  anestezik  yakla‐
şım çeşitli zorluklar taşır. Mitokondriyal miyopatiye bağlı 
miyokardiyal  ileti defekti,  postoperatif  kas  hipotonisi  ve 
malign  hipertermiye  artmış  duyarlılık  anesteziye  özgün 
problemlerdir.  Bunun  yanında  gastroözofagial  reflüye 
bağlı aspirasyon riski, faringeal kas kontrolündeki zayıflık 
ve  oral  sekresyonlara  bağlı  olarak  gelişen  hava  yolu 
komplikasyonları  da  bu  hastalarda  anestezi  uygulanma‐
sını zorlaştırır (5,6). 
Bu  olgu  sunumunda;  Kearns‐Sayre  sendromu  tanısı 
olan, 12 yaşındayken atrioventriküler blok gelişmesi üze‐
rine kalp pili takılan hastada; pil ömrünün kısalmış ve pil 
empedansının  artmış  olması  nedeni  ile  pil  değişim  ope‐




mış  olması  nedeni  ile pil değişim  operasyonu planlanan 
19  yaşında  kız  hasta,  genel  anestezi  uygulanmak  üzere 
preoperatif  olarak  değerlendirildi.  Hastanın  aile  öykü‐





diabet  ve Kearns‐Sayre  sendromu  tanısı  aldığı  ve  12  ya‐
şında iken atriyoventriküler blok gelişmesi üzerine, venöz 
yoldan  kalıcı  kalp  pili  yerleştirildiği  öğrenildi.  Hasta 
enalapril maleat 20 mg tablet günde bir kez, asetilsalisilik 
asit  300 mg  tablet  günde  bir  kez,  folik  asit  5 mg  tablet 
günde bir kez ve kısa‐orta etkili  insülin karışımı  (10  / 90) 
sabah aç karına 7 İÜ ve akşam tok karına 4 İÜ cilt altından 
kullanıyordu. Hastanın  fizik muayenesinde; boy kısalığı, 
eksternal  oftalmopleji,  iki  taraflı  pitozis,  hafif  hipotoni, 
pigmenter  retinopati  saptandı.  Daha  önce  Kearns‐Sayre 
sendromu  tanısı  aldığı  hastanede  yapılan  tetkiklerinde; 
serebrospinal  sıvıda  protein  ve  laktat  düzeyleri  artmış 
olarak  belirlenmişti,  kraniyal  manyetik  rezonans  incele‐
mesinde;  bazal  ganglionlarda,  orta  beyinde  ve  beyin  sa‐
pında  iki  taraflı  simetrik  dansite  artışları  görüldü, 
periferik kandan yapılan DNA analizinde mutasyon sap‐
tanamadı,  kas  biyopsisinde;  enzim  boyamada,  oksidatif 
fosforilizasyon  yapamayan  sitokrom  oksidaz  negatif  lif‐
lerde,  süksinat  dehidrogenazla  boyanan  nonfonksiyonel 
mitokondri  varlığı  gösterildi.  Preoperatif  yapılan  tetkik‐
lerde;  elektrokardiyografisinde  kalıcı  pil  ritmi  gözlendi. 
Hastanın  pili,  kalp  atım  hızı  60  atım  dk‐1  olacak  şekilde 
ayarlanmıştı, diğer laboratuvar ve radyolojik tetkiklerinde 
herhangi bir patoloji saptanmadı. 
Sekiz  saatlik  açlığı olan hastaya;  sol  ante‐kubital böl‐
geden  22 G kanül  ile damar yolu  açıldı. On mL kg‐1  sa‐1 
hızında serum fizyolojik solüsyonu infüzyonuna başlandı. 
Vücut ağırlığı 32 kg olan hastaya 50 mg ranitidin ve 10 mg 
metoklopramid  damar  içine  yavaş  bolus  şeklinde  uygu‐
landı. Operasyondan 45 dk önce, etkilerinin yavaş başla‐
ması  için,  kas  içine  0,15  mg  kg‐1  midazolam  ile 
premedikasyon  uygulandı.  Daha  sonra  hasta  operasyon 
odasına  alındı.  Elektrokardiyografi,  noninvaziv  kan  ba‐
sıncı  ve  periferik  oksijen  satürasyonu  (SpO2)    monitöri‐
zasyonu  sağlandı. Kalp atım hızı 60 atım dk‐1, kalp  ritmi 
pil ritminde, kan basıncı 110/75 mm Hg ve SpO2 %99  idi. 
Yüzde  100  oksijen  ile  3  dk  preoksijenizasyondan  sonra, 
önce  0,5  μg  kg‐1  remifentanil  30  sn  içinde  ven  içi  bolus 
şeklinde verildi, arkasından 4 mg kg‐1 propofol 1 dk içinde 
ven içi bolus şeklinde verildikten sonra 30 sn içinde tekrar 








Endotrakeal  entübasyon  sonrası  alınan  arteriyal  kan 
gazlarında: PH değeri 7,44 olan hastanın, PCO2 değeri 24 




ve  arteriyel  kan  gazları  takibi  yapıldı.  Hastaya  12  Fr 
nazogastrik  sonda  takılarak mide  aspire  edildi. Nazofa‐
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ringeal  ısı  probu  yerleştirildi  ve  operasyon  boyunca 
santral vücut ısısı izlendi. Anestezi idamesi propofol 4 mg 
kg‐1  sa‐1  ve  remifentanil  0,5  μg  kg  ‐1  dk‐1  dozunda 
infüzyonla sağlandı. Propofol dozu  indüksiyondan 30 dk 
sonra  3  mg  kg‐1  sa‐1,  1.  saatin  sonunda  2  mg  kg‐1  sa‐1 
dozuna düşürüldü ve operasyon sonuna kadar bu dozda 
devam  edildi,  remifentanil dozu  ise  operasyon  bitinceye 
kadar  sabit  tutuldu.  Hastaya  anestezi  indüksiyonu  ve 
idamesi  boyunca  %50  oksijen  +  %50  hava  karışımı  end 
tidal CO2 değeri 32‐35 mmHg olacak şekilde volüm kont‐
rollü ventilasyon uygulandı. Operasyon sırasında yaklaşık 




cesi kan  şekeri  95 mg dL‐1 olan hastada, operasyonun  2. 
saatinde kan şekeri 220 mg dL‐1 olduğundan 12 IU krista‐
lize  insülin  S.C  yoldan  yapıldı.  Aynı  anda  yapılan  kan 
gazları analiz sonuçlarına göre PH değeri 7,12 olan hasta‐
nın,  PCO2  değeri  28  mmHg  ve  BE  ‐12,  akt 
HCO3=stHCO3=10 mEq L‐1,  laktik asit düzeyi 3,5 mmol L‐1, 
hemoglobin değeri 11,8 g dL‐1 ve elektrolitleri normal  sı‐
nırlarda  idi.  Yüz  yirmi  dakika  süren  anestezi  altında, 
dekompanse metabolik asidoz gelişen hasta  için hesapla‐
nan (hasta kilosu. Baz açığı. 0,3 formülüne göre) NaHCO3 
açığı  115,5 mEq  olmasına  rağmen,  biz  80 mEq NaHCO3 
ven  içi  bolus  şeklinde  yapıldı.  Ven  içi  bolus  şeklinde 
NaHCO3  verilmesinden  30  dakika  sonraki  kontrol  arte‐




ve  elektrolitleri  normal  sınırlarda  bulundu.  Kan  şekeri 
düzeyi insülin yapılmasından 1 saat sonra 130 mg dL‐1 idi. 
Postoperatif  analjezi  için  1g metamizol yavaş  şekilde  (10 
dk içinde 20 mL %0,9 luk NaCl ile karıştırılarak) ven içine 
puşe  edildi.  Operasyon  sonrası  spontan  solunumu  olan 
hasta  hava  yolu  refleksleri  tam  olarak  geri  döndükten 
sonra ekstübe edildi ve ekstübasyon sonrası hasta ile sözlü 
iletişim kuruldu. Derlenme odasına alınan hasta Modifiye 
Aldrete  Skoru  9  olduktan  sonra  çocuk  kardiyoloji  servi‐
sine gönderildi. Olası hava yolu ve kardiyak komplikas‐
yonlara  karşı,  12  saat  süresince  elektrokardiyografi,  pul‐
soksimetre ve noninvaziv kan basıncı ile monitörizasyonu 
yapılan  hastada,  postoperatif  dönemde  herhangi  bir 
komplikasyon görülmedi ve operasyondan  24  saat  sonra 
hasta taburcu edildi.  
TARTIŞMA 
Kearns‐Sayre  sendromu;  kronik‐progressif  eksternal 
oftalmopleji, pigmenter retina dejenerasyonu ve kalp  ileti 
kusuru  ile  karakterize,  20  yaşından  önce  bulgu  veren 
mitokondriyal DNA eksikliğine bağlı oluşan bir hastalıktır 
(1,2).  Hastalığın  patojenezinde;  mitokondriyal  disfonk‐
siyon ve oksidatif fosforilizasyonun yapılamaması sonucu 
dokuların  enerji  gereksiniminin  karşılanamaması  rol 
oynar.  Temelde  bu  yoksunluk  tüm  dokularda  olmasına 
karşın enerji gereksinimi yüksek olan santral sinir sistemi, 
kalp kası,  retina ve  çizgili kas benzeri dokular daha  çok 
etkilenir. Farklı düzeylerde etkilenmeye bağlı olarak klinik 
bulgular  çok değişiktir  (7). Kearns‐Sayre  sendromlu has‐
talara; kalıcı kalp pili  takılması,  acil  cerrahi girişim veya 
manyetik rezonans çekimi esnasında anestezi gereksinimi 
olabilir (4,5,8). 
Dokuların  farklı  düzeyde  etkilenmesi  sonucu;  klinik 
bulguların  çok  değişik  olması  nedeniyle  Kearns‐Sayre 
sendromlu hastalar anestezi öncesinde ayrıntılı bir şekilde 
incelenmelidir. Bu hastalarda miyokardiyal  ileti defektine 
bağlı  ani  kalp  durması;  anestezi  uygulaması  açısından 





rasyon  boyunca  düzenli  arteriyel  kan  gazları  analizleri 
yapılmalı ve gerekirse NaHCO3  ile müdahale edilmelidir. 
Hastamızda oluşan metabolik asidoza, gerekli olduğunda 
NaHCO3  ile  müdahale  ettik.  Kearns‐Sayre  sendromlu 
hastalarda  gelişen metabolik  asidoz değişik  nedenlerden 
kaynaklanabilir  ve  oksidatif  fosforilizasyondaki  bozulma 
nedeni ile anestezi altında metabolik asidoz gelişimi (1‐2), 
diabetik  ketoasidoza  bağlı  olarak metabolik  asidoz  geli‐
şimi,  propofol  infüzyon  sendromuna  bağlı  olarak 
metabolik asidoz gelişimi  veya Malign hipertermiye bağlı 
olarak metabolik  asidoz  gelişimişeklinde  görülebilir  (10‐
14). Uzun süreli propofol infüzyonuna bağlı olarak gelişen 
ve  erken  bulgusu  laktik  asidoz  olan  metabolik  asidoz, 
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lipemik  plazma  ve  kalp  yetmezliği  ile  karekterize  olan, 
nadir  görülen  fakat  ölümcül  olan  bir  sendromdur. Daha 
çok çocuk olgularda uzun süre  (48 saat üstünde) ve yük‐
sek dozlarda ( 4 mg kg‐1 sa‐1 üstünde) kullanımı sırasında 
ortaya  çıkabilen,  ağır  metabolik  asidoz,  rabdomiyoliz, 
böbrek  yetmezliği  ve  kardiyovasküler  kollaps  ile 
karekterize bir durumdur. 
Olgumuzda  muhtemelen  yukarıdaki  mekanizmalar‐
dan  bir  veya  bir  kaçına  bağlı  olarak  oluşan  metabolik 
asidozu NaHCO3  ile  tedavi  ettik. Dirençli  bir metabolik 
asidoz olup olmadığını anlamak için önce hesapladığımız 





düşündük.  Olgumuz,  tip‐1  diyabet  hastası  olduğundan, 
düzenli olarak  saat başı kan  şekeri düzeyi  takibi yapıldı. 
Kan şekeri düzeyi 120 mg dL‐1 üzerinde olduğunda uygun 
dozda  cilt  altı,  kısa  etkili  kristalize  insülin  verilerek  kan 
şekeri düzeyi düşürülmeye çalışıldı. 
Sabate  S.  ve  ark; Kearns‐Sayre  sendromlu  hastalarda 
propofol ve fentanil ile indüksiyon yaptıktan sonra, nitröz 
oksit  ve  oksijen  ile  hastaları  yüz  maskesi  ile  solutarak 
anestezi uygulamışlar ve bir komplikasyon gelişmediğini 
belirtmişlerdir (8). Hara K. ve ark. da; Kearns‐Sayre send‐
romlu  bir  hastada  kalıcı  pil  takılması  esnasında,  nitröz 
oksit  +  oksijen  ile maske  tutarak  ve  propofol  infüzyonu 




propofol‐fentanil  ile  anestezi  uygulamışlar  ve  her  iki  ol‐
guda da kas gevşetici olarak vekuronyum kullanmışlardır 
(5).  Çalışmacılar  her  iki  olguda  da  kısa  süreli  bir 
bradikardi  yaşamış  ancak  atropin  ile  kalp  atım  hızının 
normale  döndürülmüş  olduğunu,  yeterli  spontan  solu‐
num  propofol‐alfentanil  kullanılan  olguda  yardımsız, 
propofol‐fentanil  kullanılan  olguda  ise  neostigminden 
sonra  geri  döndüğü  ve  her  hangi  bir  komplikasyon  ya‐
şanmadığı belirtilmiştir. Biz olgumuzda; operasyon uzun 
süreceği ve olgu  için kan gazlarını normal  sınırlarda  tut‐
mak  önemli  olduğundan  daha  güvenli  ventilasyon  ve 
hava  yolu  kontrolünü  sağlamak  amacı  ile  endotrakeal 
entübasyonu  tercih  ettik.  Literatürde  bu  hastalarda  kas 
gevşetici  kullanılan  olgular  bildirilmiştir  (5). Ancak  total 
intravenöz anestezi  tekniğinde  indüksiyonda propofol ve 





nerek  remifentanili  daha  rahat  kullandık.  Olgumuzun 
ekokardiyografisi normal sınırlarda; ejeksiyon  fraksiyonu 
%60,  sol ventrikül duvar hareketleri de normal olduğun‐
dan,  propofolü  de  yüksek  dozda  kullandık.  Ayrıca, 
Propofolün  malign  hipertermiye  neden  olan  ryanodin 
kalsiyum  iyon  kanallarını  aktive  etmediği  bildirilmiştir 
(18). Bu şekilde  inhalasyon anesteziklerini ve kas gevşeti‐
cileri  kullanmayarak  hem  artmış  malign  hipertermi  ris‐









Kearns‐Sayre  sendromlu  hastalarda,  santral  sinir  sis‐
temi tutulumu nedeniyle vücut ısısının düzenini sağlayan 





Kearns‐Sayre  sendromlu  hastalarda,  anestezik  ajanla‐
rın solunumu deprese edici etkilerine karşı artmış duyar‐
lılık  olduğundan,  postoperatif  solunumsal  komplikas‐
yonlar  açısından  dikkatli  olmak  gerekir  (3).  Bu  nedenle 
hastamızı tamamen uyanıkken ve refleksleri geri dönünce 
ekstübe  ettik.  Postoperatif  analjezi  için  opioidler  yerine 
metamizolü  tercih ettik. Hasta hemodinamik, solunumsal 
ve  diğer  komplikasyonlar  açısından  12  saat  boyunca 






tılı  olarak  değerlendirilmeli,  anestezi  indüksiyonunda 
bradikardi  ve  ani  kalp  durması  riski  göz  önünde  tutul‐
malı,  intraoperatif  ve  postoperatif  dönemlerde  hemo‐
dinamik, solunumsal ve sendroma özgü komplikasyonlar 
açısından uygun monitörizasyon yöntemleri  ile yakından 
ve  normalden  daha  uzun  süre  izlenmelidir.  Anestezi 
idamesinde  ise,  malign  hipertermi  riskinden  kaçınmak 
için  inhalasyon  anesteziklerini  kullanmadan,  propofol 
remifentanil  ile  total  intravenöz  anestezi  tekniğinin 
güvenle kullanılabileceğini düşünüyoruz. 
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